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A pieloureteriste cística é uma patologia benigna rara, caracterizada pela presença de
cistos suburoteliais. A persistência de estímulos irritativos a nível do urotélio e a
subsequente resposta inflamatória crónica foram implicadas no seu desenvolvimento.
Este distúrbio, cujo diagnóstico decorre de um achado radiológico incidental típico,
caracterizado pela presença de múltiplas imagens de subtracção ao longo da árvore
pieloureteral, encontra-se frequentemente associado a patologia litiásica e infecciosa
do tracto urinário. No entanto, outras causas para estes achados característicos devem
ser considerados, particularmente os tumores uroteliais e a tuberculose genitourinária.
A propósito de um caso de pieloureterite cística diagnosticado numa doente em choque
séptico, revemos as suas principais características clínicas e estratégias terapêuticas.
bacteriémia; septicémia; doenças do ureter; infecções do tracto
urinário.
Cystic pyeloureteritis is a benign uncommon disorder, characterized by the presence of
suburothelial cysts. Persistence of irritant stimuli on urothelium and subsequent
chronic inflammatory response has been implicated in its development. This patho-
logy, whose diagnosis is typically an incidental radiological finding of multiple filling
defects throughout the pyeloureteral tract, is commonly associated with lithiasis and
urinary tract infections. Nonetheless, other possible causes for these characteristic
findings, particularly urothelial tumours and genitourinary tuberculosis must be kept
in mind. Herein, apropos a case presenting in a patient with septic shock we review the
main clinical features and management strategies of cystic pyeloureteritis.
: bacteraemia; septicaemia; ureteral diseases; urinary tract infections.
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A primeira referência na literatura a pieloure-
terite cística remonta a Giovanni Morgagni, no
século XVIII. Esta doença rara, de carácter benig-
no, é caracterizada pela presença de cistos suburo-
teliais e é habitualmente um achado radiológico
incidental caracterizado por múltiplos defeitos de
preenchimento dispersos ao longo da árvore pie-
loureteral. Os seus factores etiológicos melhor es-
tabelecidos são a urolitíase e as infecções do tracto
urinário, acreditando-se que a perpetuação de es-
tímulos irritativos a nível do urotélio, bem como a
resposta infalamatória subsequente serão respon-
sáveis pelo seu desenvolvimento. No presente tra-
balho, relatamos um caso de pieloureterite cística
numa doente admitida por choque séptico e reve-
mos a literatura.
Mulher de 66 anos com história de diabetes
mellitus, hipertensão arterial e litíase renal, admi-
tida no Serviço de Urgência por dor lombar direi-
ta, hipertermia e degradação do estado geral. A
doente apresentava hipotensão (68/40mmHg), ta-
quicardia e taquipneia. Analiticamente, com leu-
cocitose (17,1x10^3/uL com predomínio de poli-
morfonucleares), elevação da proteína C reactiva
(476,45mg/L), creatinina e ureia séricas (2,4 e
88 mg/dL, respectivamente) e trombocitopenia
(68x10^3/uL).
Na ecografia renal visualizou-se litíase renal
bilateral, sem hidronefrose ou alterações paren-
quimatosas. A radiografia renovesical sugeria li-
tíase coraliforme completa do rim direito e litíase
a nível do grupo calicial inferior do rim esquerdo.
Foi implementada antibioticoterapia empírica de
largo espectro (imipenem e cilastatina), junta-
mente com as medidas de suporte necessárias,
registando-se boa resposta hemodinámica. Poste-
riormente, a doente apresentou evolução clínica e
analítica favorável (incluindo normalização da
creatininemia). As hemoculturas da admissão re-
gistaram crescimento para Proteus mirabilis, Es-
cherichia coli e Staphylococcus warneri. Após
estabilização clínica, a doente realizou urografia
endovenosa (UIV), que demonstrou concentração
e eliminação simétrica do produto de contraste,
sem evidência de estase; eram ainda visíveis múl-
tiplas imagens de subtracção ao longo da árvore
pieloureteral esquerda, de pequenas dimensões e
contorno bem definido, sugerindo pieloureterite
cística (PC) (Figura 1). Posteriormente, a doente foi
submetida a ureteropielografia retrógrada e urete-
rorrenoscopia, que demonstrou múltiplas forma-
ções císticas na mucosa ureteral (Figura 2a, 2b).
Após alta de internamento, a doente manteve
antibioticoterapia profilática (sulfametoxazol e
trimetoprim) e foi submetida a seis sessões de lito-
trícia extracorporal por ondas de choque (LEOC)
com fragmentação completa.
Na UIV realizada 18 meses após a admissão
inicial, não foram visualizados cálculos ou outras
alterações patológicas de relevo. A doente encon-
tra-se assintomática, sem intercorrências infec-
ciosas ou novos episódios de cólica renal.
A pieloureterite cística (PC) é um distúrbio
raro (1-4), adquirido (4) que afecta habitualmente
adultos (1-3, 5), sendo extremamente raro antes
dos 20 anos de idade (2). Apesar de alguns autores
referirem uma incidência superior em mulheres
(5), a maioria dos artigos publicados não apoia
este predomínio. O comportamento desta patolo-
gia é considerado benigno (1,5-6), apesar da asso-
ciação esporádica com neoplasia urotelial (2).
Sendo a sua etipoatogenia alvo de discussão, a
teoria mais bem aceite (Lubarsch 1983) realça o
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Figura 1: Urografia endovenosa – Múltiplos defeitos de
preenchimento ureteral.
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papel de estímulos irritantes persistentes a nível
do urotélio como mecanismo desencadeor para o
desenvolvimento de metaplasia submucosa. Pos-
teriormente ocorre a formação de ninhos de Von
Brünn que sofrem degeneração cística após lique-
facção central (3). Assim, agressões que perpe-
tuem a inflamação urotelial crónica parecem pre-
dispor para o desenvolvimento destes cistos sub-
uroteliais característicos (2).
A urolitíase (4) e a sua coexistência com infec-
ções do tracto urinário (2) têm sido repetidamente
associadas ao desenvolvimento deste distúrbio.
Outras causas menos frequentes incluem schisto-
somíase (2,4), défice de vitamina A e aumento dos
níveis de IgA (4). A ocorrência ocasional de urete-
rite e cistite císticas foi descrita em doentes sub-
metidos a radioterapia pélvica (7) ou a instilações
intravesicais com formalina para tratamento
de cistite hemorrágica induzida por ciclofosfami-
da (5). Cory e seus colegas associaram catéteres
de nefrostomia percutânea com PC, mesmo na
ausência de infecção.
Habitualmente limitada ao ureter (1), a PC
pode ocorrer uni ou bilateralmente (3). E, apesar
do seu diagnóstico ser incidental (3,5), as infec-
ções do tracto urinário e hematúria podem existir
em até 80% e 50% dos casos, respectivamente (2-
4). Estes doentes podem também apresentar cólica
renal (2-3), dor abdominal (3), hipertensão (3-5) e
raramente, insuficiência renal crónica (2-4).
Os microorganismos mais frequentemente iso-
lados são bacilos Gram negativos, especialmente a
Escherichia coli (2,4), mas também os Proteus e
por vezes Klebisella (2).
Relativamente ao diagnóstico e seguimento,
os estudos radiológicos com contraste, nomeada-
mente a UIV e a ureteropielografia retrógrada são
os métodos de eleição (2-6). É habitual observa-
rem-se defeitos preenchimento de contraste com
contorno bem definido e de pequenas dimensões
dispersos pela árvore pieloureteral (1). Curiosa-
mente, num doente com refluxo vesicoureteral, o
diagnóstico de PC foi possível por cistouretrogra-
fia permiccional (1). A utilização da ressonância
magnética nuclear é condicionado pelo elevado
custo (5). Adicionalmente, vários autores defen-
dem o recurso à ureterorrenoscopia como método
diagnóstico, que permite a visualização de múlti-
plas formações císticas esferóides, com parede
translúcida e conteúdo habitualmente claro (3-5).
A nível laboratorial, o diagnóstico de PC é
apoiado pela presença de hematúria no sedimento
urinário e crescimento de bactérias Gram negati-
vas no exame cultural de urina (4), bem como pela
negatividade para Mycobacterium e pela ausência
de células neoplásicas na citologia urinária (3).
Apesar de alguns autores defenderem a reali-
zação de cistoscopia, ureteropielografia retrógra-
da, ureterorrenoscopia e biópsia como técnicas
diagnósticas “gold standard” (6), outros funda-
mentam o diagnóstico nos exames radiológicos,
particularmente a UIV e defendem que, perante
achados conclusivos, a biópsia não está indicada
(1).
Os diagnósticos diferenciais devem incluir
causas de defeitos de preenchimento nos exames
urográficos (8), particularmente o carcinoma de
células de transição e a tuberculose (2-5), mas
também litíase radiotransparente, coágulos (2-
3,5), varicosidades e outras impressões vasculares
(2), hemorragia submucosa (5) e bolhas de ar iatro-
génicas (2-3,5) ou secundárias a microorganismos
produtores de gás (5). Outras hipóteses diagnós-
ticas a considerar são a ureterite glandular, póli-
pos ou papilomas ureterais, endometriose ureteral
e metástases (1).
O tratamento ideal é dirigido à etiologia (4),
abrangendo desde antibioticoterapia (5-6) à remo-
ção do agente irritante (6). Petersen e seus colegas
recomendam uma abordagem conservadora com
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seguimento até à normalização dos achados uro-
gráficos (9). Os mesmos autores também sugerem
a instituição de antibioticoterapia de longa dura-
ção. Em determinados casos, foram efectuadas
com sucesso instilações intravesicais com nitrato
de prata 2% ou cloro-hexidina, sendo as útlimas
bem toleradas (5-6). Em situações de hipertensão
grave ou exclusão renal, poderá ser proposta ne-
froureterectomia (2,4) e, em casos de bilateralida-
de e insuficiência renal crónica, a diálise e trans-
plante são os tratamentos de escolha (3,4).
Relativamente à evolução desta doença, a PC é
considerada benigna, apesar de pontualmente se
ter registado a sua coexistência com tumores do
urotélio (2,8). Alguns autores, tendo em conside-
ração as semelhanças entre a PC e a cistite glandu-
lar, questionam a sua evolução invariavelmente
benigna, pelo que defendem o seguimento destes
doentes com realização semestral de sedimento
urinário, exame cultural de urina e citologia uri-
nária, juntamente com UIV anual (10). De salien-
tar que, apesar de habitualmente se verificar o
desaparecimento dos achados radiológicos da PC,
estes podem persistir (8).
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